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神 经 系 统 副 肿 瘤 综 合 征（paraneoplastic

neurological syndrome，PNS）是指机体各系统的恶性

肿瘤或潜在的恶性肿瘤，在非浸润、压迫或转移的情

况下，产生“远隔”效应而导致神经系统临床症状[1]。

现报告1例确诊PNS患者的临床资料，结合相关文献

探讨该病的病因、临床表现、病理及影像学特征。

1 临床资料

患者，男性，65岁，主因“双下肢麻木、无力4月，

加重半月”于 2017年 10月 19日入院。既往腰椎间

盘突出病史 10年，9年前行肾结石碎石手术。抽烟

40年，半包/天；饮酒20年，2两/天。患者4月前在摘

西瓜时突然出现双下肢麻木、无力，尚可行走，稍有

麻木感，患者未予以特殊重视。近半月来症状明显

加重，双膝以下麻木更著，时有四肢肌肉震颤。曾

于外院以“腰椎间盘突出症”作为诊断予以对症治

疗（具体不详），症状未见好转。病程中饮食、睡眠

正常，大小便自控，近期无明显体重下降。神经专

科查体阳性体征：双下肢肌张力升高，双下肢肌力 3

级，双下肢腱反射减弱，左侧踝阵挛阳性，右侧踝

阵挛可疑阳性，双下肢浅感觉减退，无感觉平面，

共济运动不配合。辅助检查：血生化：总胆固醇

5.93 mmol/L ↑ (3.10~5.70 mmoL/L)；男性肿瘤全

套：AFP 11.01 ng/mL ↑ (0.00~9.00 ng/mL)，TPSA

7.63 ng/mL↑ (0.00~4.00 ng/ml)；抗神经元抗体谱

（抗 Amphiphysin 抗体、抗 CV2 抗体、抗 PNMA2 抗

体、抗Hu抗体、抗Ri抗体、抗Yo抗体）均为（-）；血、

尿、粪便常规，凝血功能，甲状腺功能，糖化血红蛋

白，同型半胱氨酸、病毒全套均未见明显异常；头颅

CT示：腔隙性脑梗死，四脑室后部密度稍高，小脑幕

密度稍高，左侧颞极蛛网膜囊肿可能；胸部平扫示：

两肺多发肺大泡，两肺间质性改变；胸椎、颈椎MRI

示：颈椎退行性改变，C3-4、C4-5、C5-6椎间盘突出，胸椎

退行性改变；头颅MRI示：腔隙性脑梗死，左颞极脑

外间隙较对侧稍宽；前列腺彩超示：前列腺增大，

回声不均匀，前列腺多发低回声结节，残余尿量约

11 mL；肌电图示：周围神经病变，双下肢重；脊髓病

变？前列腺平扫+增强示：前列腺增生伴慢性膀胱

炎，直肠左后方富血供结节，左侧股骨头异常信号，

见图 1；正电子发射断层成像术（positron emission

tomography，PET）示：直肠左后方葡萄糖高代谢结

节（神经源性肿瘤？），见图2；心脏彩超、颈部血管彩

超、消化系彩超均未见明显异常。入院后予以活血

化瘀，营养神经等对症治疗，患者症状未见改善。

请胃肠外科会诊：建议手术活检。后患者为求进一

步手术治疗转入胃肠外科，并于 2017年 11月 10日

在全麻下行“腹腔镜下骶前肿瘤切除术”。术后常

规病理示（骶前）神经鞘瘤，见图3。术后予以抗炎、

止痛、护胃、营养神经等治疗。患者症状好转出院，

目前仍在进一步随访中。

A B

注：直肠左后方示结节状稍长T2信号影，增强

后呈不均匀强化

图1 本例患者前列腺MRI平扫、增强表现

注：直肠左后方可见葡萄糖高代谢结节（神经

源性肿瘤？）

图2 本例患者PET影像
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2 本例诊疗过程分析

分析本患者为老年男性，慢性起病，急性加重。结合临床

症状、神经系统查体及肌电生理提示周围神经病变，初诊考虑脊

髓病变。予以营养神经等治疗后患者症状未见好转。根据

MIDNIGHTS定性原则：M（代谢性）：患者病史中未提供明显代

谢方面异常，可以排除；I（炎症）：患者病程 4月余，进行性加重

发展，不符合炎症的顿挫或“探底回升”特点，可以排除；D（变

性）：根据患者既往病史、头颅MRI等检查结果可以排除；N（肿

瘤）：患者查MRI排除脊髓肿瘤占位，但肿瘤全套示TPSA稍高，

暂不能排除肿瘤病因；I（感染）：患者发病前没有明确的感染病

史，暂不考虑感染病因；G（内分泌）：患者目前内分泌检查无明

显异常；T（中毒或外伤）：患者无特殊毒物接触史；S（卒中）：影

像学检查无明显异常。行前列腺平扫+增强示直肠左后方富血

供结节，左侧股骨头异常信号。故请泌尿外科会诊建议 2周后

复查TPSA；请胃肠外科会诊建议行手术活检。考虑患者直肠

后结节位置特殊，无法行穿刺活检，与患者沟通后行PET。PET

提示：直肠左后方葡萄糖高代谢结节（神经源性肿瘤？）。患者为

求进一步明确诊断转入胃肠外科，在全麻下行“腹腔镜下骶前肿

瘤切除术”。术后常规病理示（骶前）神经鞘瘤。终确诊该病为

以脊髓病变主要临床表现的PNS。予以肿瘤切除治疗后，症状

明显好转。

3 讨论

PNS的确切发病机制不清楚，一般认为是癌症引起神经元

蛋白产生免疫反应[2]。免疫介导的病理生理机制主要涉及到人

类自身抗体：onconeural抗体，这种自身抗体导致患者的神经功

能缺损，可能是体液免疫所致[3]。在不同的PNS患者中，存在多

种类型的T细胞，可能是免疫应答的主要效应者，这种T细胞介

导的反应可导致神经元细胞的死亡和轴突变性。有作者在研究

肿瘤相关抗体即抗神经抗体的存在，将PNS定义为免疫介导综

合征。目前在PNS患者的血清、脑脊液及尿液中均发现特异性抗

神经元抗体，其中以抗Hu抗体、抗Ri抗体、抗Yo抗体最多见[4]。

但是，没有抗神经抗体不能排除PNS的诊断[5]。PNS最显著的

是与小细胞肺癌相关，但也常与其他肿瘤如妇科（乳腺癌、卵巢

癌）、血液系统（淋巴瘤）相关。PNS发病迅速，导致机体出现进

行性衰弱性神经系统疾病，能累及神经系统的任何部位，包括

脑、脊髓、周围神经、自主神经系统、神经肌肉接头以及肌肉[6]。

临床分型包括10余种，主要为3大类：①中枢神经系统：脑梗死、

小脑变性、边缘叶脑炎、脑脊髓炎等；②周围神经系统：运动神经

元病等；③神经肌肉接头病或肌肉病：Lambert-Eaton 肌无力综

合征、多发性肌炎等[7]。FDG-PET对诊断PNS有很高的敏感性

和特异性[8]。PNS的治疗主要包括 3种：直接肿瘤治疗，症状管

理和免疫治疗。直接肿瘤治疗，可以有效地去除潜在的抗原来

源，是最确定的治疗方法。PNS的免疫疗法主要包括静脉注射

免疫球蛋白、类固醇激素、血浆置换。但目前仍没有PNS长期

改善的报道。

本患者首发症状为双下肢无力，神经系统查体、肌电图等

相关检查均支持周围神经病变，若非进一步完善PET，骶前肿瘤

活检病理等相关检查，极易误诊为周围神经病变。且本文患者

抗神经元抗体阴性，活检病理最终确诊原发肿瘤为骶前神经鞘

瘤，临床罕见，易误诊、漏诊。
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注：骶前肿瘤组织标本HE染色示（骶前）神经鞘瘤

图3 本例患者骶前肿瘤活检标本病理学表现
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